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Niere 
Einleitung und Definition. Lymphome in der Niere 
können sich in verschiedenen Szenarien präsentieren. 
Eine sekundäre Beteiligung der Niere durch dissemi-
nierte Lymphome ist häufig und wurde bei Autopsien in 
bis zur Hälfte der Patienten mit fortgeschrittenen Lym-
phomen beobachtet [60, 74, 90] . Bei Staging-Verfahren 
wurde dagegen ein Lymphombefall der Nieren nur in 
3-8 % der Patienten entdeckt [92]. 
Primäre Nierenlymphome sind viel seltener und ma-
chen <1 % der extranodalen Lymphome aus [31]. Lym-
phome können auch bei der immunsuppressiven Be-
handlung nach Organtransplantation auftreten; hierbei 
sind Nierentransplantationen ein Prädilektionsort für 
lymphoproliferative Erkrankungen nach Organtrans-
plantation (PTLD). 
Klinik. Patienten mit primärem Nierenlymphom er-
kranken meist in mittlerem bis höherem Lebensalters, 
nur selten wurden Fälle bei Kindern berichtet [81]. In 
g.er Regel ist nur eine Niere beteiligt, jedoch treten bila-
terale Erkrankungen bei einer kleinen Untergruppe von 
Patienten auf und sind häufig mit Niereninsuffizienz 
assoziiert [6, 9, 28, 30]. 
Klinisch haben die Patienten meist Flankenschmer-
zen, eine Hämaturie sowie Allgemeinsymptome wie 
Appetitlosigkeit, Übelkeit, Fieber, Gewichtsverlust, und 
Unpässlichkeit [21, 28, 76]. Ein falsch-positiver An-
stieg des prostataspezifischen Antigens (PSA) im Serum 
wurde bei einem einzigen Patienten berichtet [22]. 
Obwohl eine sekundäre Nierenbeteiligung bei einem 
hohen Prozentsatz von Patienten mit disseminierten 
Lymphomen festgestellt werden kann, zeigen diese Pa-
tienten in der Regel keine klinischen Symptome einer 
Niereninfiltration. 
Wichtig ist, class bei der Bildgebung von primären 
Nierenlymphomen ähnliche Befunde wie bei Nierenzell-
karzinomen erhoben werden und die Differenzierung 
zwischen Karzinom und Lymphom, basierend nur auf 
klinischen Eigenschaften und Bildgebung, sehr schwierig 
oder unmöglich sein kann [17, 21]. Allerdings sollte bei 
bilateralem oder multifokalem Befall, bei knotenförmiger 
Infiltration des perirenalen Gewebes und extrarenaler 
Tumorausdehnung sowie massiver Lymphadenopathie in 
erster Linie an ein Nierenlymphom gedacht werden [21]. 
Morphologie. Makroskopie: Makroskopisch kann der 
primäre Nierenbefall durch ein Lymphom sich als ein-
zelner Tumor oder als multifokale Tumorinfiltration 
präsentieren. Die Tumorgrö:Be ist variabel und reicht 
von einem kleinen Tumor bis zu einer massiven lnfil-
tration der gesamten Niere [30, 68] und zum Mitbefall 
von benachbarten Geweben und Organen. Der Tumor 
kann sich auch in gro:Be Gefä.Be ausdehnen, einschlie:B-
lich der Nierenvene und der unteren Hohlvene, ähnlich 
wie bei Nierenzellkarzinomen [21, 25, 96]. Auch eine ex-
trahepatische Obstruktion der Gallenwege durch Lym-
phominfiltration wurde berichtet [l]. 
Auf der Schnittfläche sind Nierenlymphome in der 
Regel homogene, fleischig bis feste oder harte.Tumoren; 
aber auch pseudozystische Veränderungen, Nekrosen 
und :\3lutungen können auftreten [28, 92] . 
Histologie: Die primär in der Niere auftretenden Lym-
phomentitäten sind sehr variabel. Diffuse grofizellige B-Zell-
Lymphome sind der häufigste Subtyp, sowohl von primärem 
als auch sekundärem Lymphombefall der Nieren ([21, 28, 
67, 90, 101]; Abb. 36.1) . . Andere Lymphome, die auftreten 
können, sind das extranodale Marginalzonen-B-Zell-Lym-
phom vom MALT-Typ [33], das kleinzellige lymphozyti-
sche Lymphom, das follikuläre Lymphom [28], lympho-
plasmazytische Lymphome [28], Burkitt-Lymphom [23, 
76, 81], lymphoblastische Lymphome [11], Plasmozytom 
[26, 39] und reife T-Zell-Lymphome [1]. 
MALT-Lymphome wurden in der Niere nur selten be-
obachtet, sowohl als sekundärer Befall bei Vorliegen von 
MALT-Lymphomen an anderer Stelle als auch als primä-
res Lymphom [16, 33, 41, 52, 55, 72, 73, 91]. 
Histologisch ähneln diese Lymphome den MALT-
Lymphomen anderer Lokalisation: Sie bestehen aus 
kleinen lymphozytischen Zellformen mit leicht unre-
gelmäfügen Zellkernen. Typische monozytoide Zeilen 
kommen in einem Teil der Fälle vor; eine Plasmazelldif-
ferenzierung ist häufig [33]. Reaktive Keimzentren sind 
oft vorhanden. Lymphoepitheliale Läsionen wurden in 
einigen Fällen gefunden [16, 41, 73]. Eine chromoso-
male Translokation des MALTl-Gens, wahrscheinlich 
mit dem lmmunglobulin-Schwerkettenlokus, wurde in 
einem einzigen Fall von primärem MALT-Lymphom der 
Niere festgestellt [33]. 
Das intravaskuläre Lymphom neigt zu einer Betei-
ligung der Nieren [29, 98]. Diese seltenen Lymphome 
sind durch eine ausschliefüiche oder überwiegende Lo-
kalisation der Lymphomzellen in den Gefä:Blichtungen 
charakterisiert. In der Niere werden glomeruläre und 
peritubuläre Kapillaren durch gro:Be, blastäre lymphati-
sche Tumorzellen infiltriert. Obwohl eine Nierenbetei-
ligung bei der Mehrzahl der Patienten besteht, wird das 
Krankheitsbild zusätzlich zur B-Symptomatik durch 
Symptome dominiert, die vonder Beteiligung des zen-
tralen Nervensystems und der Haut herrühren. Das in-
travaskuläre Lymphom hat in der Regel einen B-Zell-
Phänotyp und entspricht so dem intravaskulären di.ffusen 
grofizelligen B-Zell-Lymphom, selten besteht ein T-Zell-
Phänotyp eines anaplastisch-gro:Bzelligen Lymphoms 
[20, 35, 87]. Wegen der häufigen Nierenbeteiligung des 
intravaskulären Lymphoms wurde die Nierenbiopsie als 
diagnostische Ma:Bnahme vorgeschlagen, urn bei kli-
nischem Verdacht Gewebe zur Diagnosesicherung und 
Therapieevaluation zu entnehmen [2, 5] . 
Nach allogener Nierentransplantation wird das 
Transplantat in einem Drittel der Patienten durch lym-
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Abb. 36.1 a-d Stanzbiopsat der Niere mit Befall durch ein diffuses 
groBzelliges B-Zell-Lymphom. Bei kleiner VergröBerung (a) zeigt . 
sich ein diffuses Infiltrat, das bei höherer VergröBerung (b) aus gr~-
phoproliferative Erkrankungen nach Organtransplanta-
tion befallen [15]. . . 
Die Mehrheit der Lymphoproliferationen m diesen 
Fällen sind EBV-assoziiert und reichen von einer poly-
klonalen lymphatischen Hyperplasie bis zu mon_oklona-
len Neoplasien, die von herkömrnlichen Hodgkin- ~der 
Non-Hodgkin-Lymphomen nicht zu unt~rscheiden 
sind. Lymphome, die bei Nierentransplan~auon en~_ste-
hen, sind meist auf den Transplantatempfange: zuruc~ -
zuführen, jedoch wurden auch Lymphome benchtet, die 
ihren Ausgang von Spenderlymphozyten nehmen [13, 
34, 50, 59] . 
Harnleiter 
Einführung. Ein Lymphombefall des Harnlei~ers tritt 
meist bei disserninierten Lymphomen auf. In ei:1er Au-
topsieserie von 127 Patienten mit Non-Hodgkin-L~-
phom zeigten 16 % eine HarnleiterbeteiHgung [77]. Eme 
Ben atypischen Blasten besteht. c Das Infiltrat ist positiv beim Na~h-
weis von CD20. d Zytokeratinnachweis (34BE12) zeigt nur wemge 
Reste präexistenter Tubuli 
direkte Infiltration aus dem Retroperitoneum od~r au~-
ehend von den Nieren oder dem Genitaltrakt ist die 
fäufigste Ursache der urothelialen Beteiligung [30, 53~. 
Das primäre urethrale Lymphom ist _sehr selten und die 
Literatur beschränkt sich auf Fallbenchte. 
Klinik. Die Lymphominfiltration der Harnleiter wird 
fast immer von einer Hydronephrose oder von H~~rou-
reteren begleitet [9, 48, 49, 50, 51]. :atienten konnen 
asymptomatisch sein, aber auch. mit ~lanke~- ode~ 
Rückenschmerzen einhergehen. Eme Hamatune kan 
ebenfalls bestehen [64]. 
Morphologie. Primäre Lymphome -~es ~arnleit~rs sind 
aufFallberichte mit weniger als 25 Fallen m der Literat~r 
beschränkt. Normalerweise sind diese Lymphome un~-
lateral, jedoch wurde eine beidseitige urethrale Bete1-
ligung bei zwei Patienten beschrieben [51: 53]. 
Eine Prävalenz für bestimmte Abschmtte der Harn-
leiter kónnte nicht nachgewiesen werden [45, 51, 64] . 
Au:Ber diffusen, gro:Bzelligen B-Zell-Lymphomen [17] 
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kommen follikuläre Lymphome [45, 51, 64], kleinzellig 
lymphozytische Lymphome [53] undMALT-Lymphome 
[36, 70] vor. 
Differenzialdiagnose. Dilferenzialdiagnostisch muss 
das Lymphoepitheliom-artige Karzinom abgegrenzt 
werden, das in Harnleiter und Nierenbecken vereinzelt 
beobachtet wurde [36, 70] . Diese Tumoren bestehen 
aus undilferenzierten Tumorzellkomplexen mit einem 
prominenten reaktiven lymphatischen Infiltrat. Der 
immunhistochemische Nachweis von Zytokeratinen 
beweist den epithelialen Ursprung dieser Tumoren [86] . 
Hamblase 
Einfiihrung. Lymphome der Harnblase sind selten. Sie 
betreffen weniger als 1 % aller Blasentumoren [7]. Ein 
Lymphombefall der Harnblase wird als primär angese-
hen, wenn eine Beteiligung benachbarter Gewebe oder 
anderer Organe fehlt. Disseminierte Lymphome, die 
zuerst durch den Befall der Harnblase diagnostiziert 
werden, werden als Lymphome ohne Primärlokalisation 
bezeichnet. Ein sekundärer Lymphombefall liegt vor, 
wenn ein Lymphom einer anderen Primärlokalisation 
auch die Blase beteiligt. 
Bei gezielter Suche ist ein sekundärer Lymphombefall 
der Harnblase durchaus nicht selten und tritt in Au-
topsieberichten bei 10-20 % der Patienten auf. Primäre 
Blasenlymphome sind dagegen viel seltener, sie betreffen 
weniger als 1 % der extranodalen Lymphome [31]. In 
diesem Kapitel wird der Schwerpunkt auf die primären 
Lymphome der Blase gelegt. 
Klinik. Primäre Harnblasenlymphome betreffen vor-
wiegend ältere Patienten mit einem mittleren Alter von 
etwa 70 Jahren, jedoch mit einer groBen Altersvaria-
bilität zwischen der dritten bis neunten Dekade [38]. 
Frauen sind 2- bis 3-mal so häufig betroffen als Männer. 
Klinisch ist das am häufigsten auftretende Symptom eine 
Hämaturie, gefolgt von Dysurie, Nykturie und Lenden-
schmerzen [58]. Etwa ein Viertel der Patienten hat in der 
Vorgeschichte Blasenentzündungen [38, 65, 82]. Selten 
ist in der Vorgeschichte eine interstitielle Zystitis bei 
primären Blasenlymphomen berichtet worden [ 61]. 
Morphologie. Makroskopisch ist der Tumor bei etwa 
zwei Drittel der Patienten solitär sowie sessil und ähnelt 
den Urothelkarzinomen [7, 85]. Multiple sessile Tumo-
ren, polypöse Tumoren oder eine diffuse Infiltration der 
Blasenwand sind seltener. Ulzerationen können auftre-
ten [7, 46] . Auch die Seitenwände, u. U. mit mehreren 
Tumoren, und das Trigonum der Blase können betei-
ligt sein; die relative Häufigkeit der Beteiligung dieser 
Lokalisationen variiert von Studie zu Studie (46, 85]. 
Harnleiterobstruktion und Hydronephrose durch Tu-
morobstruktion treten bei hochmalignen B-Zell-Lym-
phomen am häufigsten auf [46, 64, 65, 85], aber auch 
in sehr selten Fällen bei niedrigmalignen Lymphomen 
[27]. 
Histologie: Das extranodale Marginalzonenlymphom 
vom MALT-Typ (MALT-Lymphom) ist das häufigste 
primäre Lymphom der Harnblase. Histologisch ähnelt 
es den in anderen extranodalen Lokalisationen auftre-
tenden MALT-Lymphomen. Es besteht aus kleinen lym-
phatischen Zellen, die von monozytoiden zu zentrozyti-
schen Zellen reichen. Eine Plasmazelldifferenzierung ist 
häufig und gröBere Blasten sind locker eingestreut. Die 
Blasenwand wird diffus infiltriert; auch die Schleimhaut 
und die darunterliegende Muskulatur sind dabei betei-
ligt (46]. Lymphoepitheliale Läsionen sind oft vorhan-
den und können sich in Verbindung mit einer Cystitis 
cystica, einer Cystitis glandularis [3, 46, 71] oder im 
Übergansepithel ausbilden [7]. Reaktive Keimzentren 
sind ebenfalls häufig. Eine Kolonisierung durch die neo-
plastischen Zellen kann bestehen [56, 63]. Das immun-
histochemische Profil entspricht dem der MALT-Lym-
phome mit Expression von Pan-B-Zell-Markern (CD20, 
CD79a), jedoch einem Fehlen von CD5, Cyclin Dl oder 
Keimzentrumsmarkern. Auch andere niedrigmaligne 
B-Zell-Lymphome können primär in der Harnblase auf-
treten (Abb. 36.2). 
Das diffuse, grofizellige B-Zell-Lymphom (DLBCL) ist 
das zweithäufigste, primäre Lymphom der Harnblase. 
Histologisch entspricht es den DLBCL anderer Loka-
lisation, mit einer diffusen Infiltration durch groBe, 
blastäre B-Zellen (Abb. 36.3). Das DLBCL kann de novo 
in der Blase entstehen, jedoch wurde auch die Trans-
formation eines niedrigmalignen B-Zell-Lymphomen 
mitgeteilt (7, 100]. 
Andere B-Zell-Lymphome, die nur sehr selten primär 
in der Blase auftreten, sind u. a. das follikuläre Lym-
phom [78], das Burkitt-Lymphom [58] und das plasma-
blastische Lymphom ([88]; Abb. 36.4). 
Periphere T-Zell-Lymphome der Harnblase sind sehr 
selten und stellen meist eine sekundäre Organbetei-
ligung dar. Primäre T-Zell-Lymphome wurden nur ver-
einzelt berichtet [14, 38, 62], wobei bei einem Fall eine 
Schistosomiasis bestand [ 62]. 
Hodgkin-Lymphome der Harnblase sind sehr selten 
und treten in der Regel sekundär zu Lymphomen an 
anderer Primärlokalisation auf [8, 18, 83]. Ein primäres 
Hodgkin-Lymphom der Harnblase ist noch wesentlich 
seltener und beschränkt sich auf einzelne Fallberichte 
[42]. 
Differenzialdiagnose. Harnblasenkarzinome können 
auch histologisch einem Blasenlymphom ähneln [24]. So 
kann eine sehr prominente Lymphozyteninfiltration das 
darunterliegende Karzinom verdecken [ 102] . Auch kann 
ein undifferenziertes Karzinom einem DLBCL ähneln. 
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Abb. 36.2 a-c Mantelzelllymphom in situ der Harnblase. Die 
Schleimhaut ist zum Teil intakt vorhanden (a), jedoch fi.ndet sich di-
rekt unter der Mukosa ein Infiltrat aus zahlreichen reaktiven Keim-
zentren, die von einer verbreiterten Mantelzone umgeben sind (b). 
c Der immunhistochemische Nachweis von Cyclin Dl zeigte eine 
positive Reaktion in einem Teil der Lymphozyten, passend zur 
Diagnose eines Mantelzelllymphoms. Durch Fluoreszenz-in-situ-
Hybridisierung wurde das Rearrangement des CCNDl-Lokus nach-
gewiesen 
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Der Nachweis von höher differenzierten Karzinomantei-
len oder das Vorhandensein einer Urotheldysplasie bzw. 
eines Carcinoma in situ sprechen für das Vorliegen eines 
Karzinoms. Die Immunhistochemie kann helfen, die 
epitheliale Natur des Tumors in diesen Fällen nachzu-
weisen. Auch sollte man die Diagnose eines Lymphoms 
vermeiden, wenn keine Expression von lymphatischen 
Markern nachgewiesen werden kann. 
Die Unterscheidung zwischen einer ausgeprägten 
chronischen Entzündung der Harnblase und einem 
niedrigmalignen Lymphom kann sehr schwierig sein 
[24, 71] . Zu den Merkmalen, die für die Diagnose eines 
Lymphoms sprechen, zähl~n das Vorliegen eines mono-
morphen Infiltrats und das Vorhandensein von lym-
phoepithelialen Läsionen. Weiterhin können Immun-
histochemie und Untersuchungen der Klonalität helfen. 
Die injlammatorischen myofibroblastischen Tumoren 
(IMT) der Harnblase bestehen aus Wucherungen von 
Spindelzellen, die das ALK-1-Protein exprimieren kön-
nen. In seltenen Fällen kann es deshalb schwierig sein, 
den IMT vonder sehr seltenen sarkomatoiden Variante 
des anaplastischen, groBzelligen Lymphoms zu unter-
scheiden, das ebenfalls Alk-positiv ist und dem IMT 
morphologisch ähneln kann [4]. Neben den morpholo-
gischen Eigenschaften, können immunhistochemische 
Nachweise von EMA, CD30 und T-Zell-Markern helfen, 
diese Differenzialdiagnose zu klären [ 4]. 
Therapie und Prognose. Patienten mit primärem nied-
rigmalignen B-Zell-Lymphom der Harnblase wurden 
entweder durch operative Entfernung, Strahlentherapie, 
Chemotherapie oder mit einer Kombination dieser The-
rapien behandelt (38]. Der Erfolg dieser Behandlungen 
war bei den meisten Patienten ähnlich und führte zu 
vollständiger Rückbildung (38]. Aufgrund der hohen 
Erfolgsrate von Chemotherapie und Strahlentherapie, 
scheint für die chirurgische Behandlung nur wenig 
Spielraum zu bestehen [38]. Bei der Behandlung von 
hochmalignen Lymphomen wird die Chemotherapie 
derzeit bevorzugt, weil diese Therapie auch bei einer 
nicht nachweisbaren, frühen systemischen Ausbreitung 
wirksam ist (38]. 
Bei der Assoziation von chronischer Zystitis und 
MALT-Lymphom stellt sich die Frage, ob Infektionen 
eine Rolle bei der Entwicklung des Lymphoms spielen, 
ähnlich wie bei MALT- Lymphomen in anderen Orga-
nen. Tatsächlich konnte nach Antibiotika-Therapie eine 
komplette Rückbildung in Fällen des primären MALT-
Lymphoms der Harnblase erzielt werden [32, 38, 69, 93]. 
Harnröhre 
Einleitung. Die Harnröhre ist der ungewöhnlichste Ort 
für ein primär entstandenes Non-Hodgkin-Lymphom 
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Abb. 36.3 a,b Befall der Harnblase durch ein dilfuses groBzelliges 
B-Zell-Lymphom. a Bei niedriger VergröBerung ist die Mukosa teil-
weise erhalten. b Im darunter gelegenen Gewebe besteht eine Infil-
Abb. 36.4 a-d Plasmoblastisches Lymphom der Harnblase bei 
einem HIV-positiven Patienten. a Bei kleiner VergröBerung ist die 
Schleimhaut und Submukosa intakt. b Unter der Submukosa besteht 
ein dichtes Infütrat aus Zeilen mit gro.Ben, unregelmäfügen Zeil-
tration durch groBe, atypische Zellen. Immunhistochemisch war der 
Nachweis von B-Zell-Markern positiv, passend zur Diagnose eines 
DLBCL 
kernen. Diese Zellen waren negativ beim Nachweis von CD20 (nicht 
abgebi!det), zeigten aber eine starke Expression von CD138 (c) und 
MUMl (d), passend zur Diagnose eines plasmoblastischen Lym-
phoms 
Lymphome der Niere und ableitenden Harnwege 
im Harntrakt. Die Literatur über primäre Lymphome 
der Harnröhre beschränkt sich auf Fallberichte mit 
weniger als 20 berichteten Fällen. Auch eine sekundäre 
Beteiligung der Harnröhre durch ein Lymphom ist sel-
ten [30]. 
Klini.k. Frauen scheinen häufiger betroffen zu sein als 
Männer. Die meisten Patienten erkranken im mittleren 
bis hohen Alter; es gibt aber auch Berichte von Patienten 
mit primärem Harnröhrenlymphom in jüngerem Er-
krankungsalter. Bei Frauen waren die führenden Krank-
heitssymptome Hämaturie, Dysurie, Polyurie, duplizier-
ter Harnstrahl, vaginale Schmierblutungen, das Gefühl 
von Restharn, Bauchschmerzen und das Vorhandensein 
eines polypösen Tumors [19, 40, 43, 47, 56, 63, 66, 79, 
80, 82, 89, 94, 95]. Bei einigen Patienten bestand eine 
Harnröhrenkarunkel [43, 47, 95]. Bei Männern waren 
die Leitsymptome Hämaturie, Blasenentleerungsstörun-
gen und verzögerter Harnfluss [37, 48, 54, 57, 75]. Harn-
wegsinfektionen, Arthritis, HIV und benigne Prostata-
hyperplasie wurden in Assoziation mit einem primären 
Harnröhrenlymphom berichtet [37, 54, 82, 89]. 
Morphologie. Makroskopisch besteht in den meisten 
Fällen ein polypöser Tumor, aber es gibt auch Fälle, bei 
<lenen die Harnröhre zirkulär und auch die benach-
barten Organe infiltriert sind [30, 57, 82, 89]. Am häu-
figsten kommen MALT-Lymphome vor; diese scheinen 
eine günstigere Prognose als andere Lymphome der 
Harnröhre zu haben [57]. Andere B-Zell-Lymphome, 
die primär in der Harnröhre auftreten, sind das diffuse, 
groBzellige B-Zell-Lymphom [37, 66, 75, 80, 82, 94, 95] 
und das follikuläre Lymphom [48] . T-Zell-Lymphome 
wurden nur sehr selten in der Harnröhre berichtet. 
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